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Sumário
A síndrome de Dandy­Walker (SDW) faz parte de um grupo de malformações relacionadas as disgenesias do paleocerebelo.
 
Sumary
This is a brief review on Dandy Walter syndrome. The author analyses the diagnosis and the treatment of the syndrome.
 
A Síndrome de Dandy­Walker (SDW) faz parte de um grupo de malformações relacionadas as disgenesias do paleocerebelo. Foi
descrita inicialmente por Dandy e Blackfan, em 1914, quando observaram um caso de grande dilatação cística no quarto ventrículo,
com deslocamento anterior do vermis. A SDW é caracterizada por: 1­ dilatação cística do quarto ventrículo; 2­ hipoplasia do vermis
cerebelar; 3­ hidrocefalia; 4­ fossa posterior ampla; e 5­ atresia dos forames de luschka e magendie. Estas características podem
aparecer isoladas ou associadas, sendo mais comum as quatro primeiras características estarem presentes.
 
Esta síndrome tem uma prevalência de 1:25.000 nascimentos. Não há predileção por sexo. Existe uma grande incidência de
anomalias associadas como: anomalias cortical cerebral (agenesia de corpo caloso, megalencefalia, esquizencefalia, encefalocele
occipital) e anomalias viscerais (malformações cardíacas complexas). 
 
Existe uma variante desta SDW que é prevalente, na qual o quarto ventrículo se encontra aumentado e se abre na cisterna magna,
com pouco ou nenhum aumento da fossa posterior, estando assim a porção inferior do ventrículo cerebelar hipoplásico e uma
dilatação ventricular moderada ou normal.
 
Sua etiopatogenia é incerta, porém há suspeita que durante a gravidez a presença de rubéola, toxoplasmose e o citomegalovírus
podem ser os responsáveis.
 
Clinicamente o paciente com SDW se apresenta com hidrocefalia que, segundo alguns autores, seria devido há alguma hemorragia
que ocorre durante o trabalho de parto, provocando uma obstrução na circulação liquórica, portanto é recomendável parto cesáreo
nos casos em que o exame de ultra­sonografia pré­natal detectar esta anormalidade intracraniana. Podemos ainda encontrar
aumento do perímetro cefálico, fontanelas tensas, disjunção de suturas e sinais e sintomas de disfunção cerebelar e do tronco
encefálico como: ataxia da marcha, nistagmo. Em crianças pequenas podem apresentar retardo no desenvolvimento motor e
espasticidade.
 
Dentre os achados radiológicos temos um aumento do perímetro intracraniano associado há uma diminuição da espessura do osso
occipital. O melhor exame para sua detecção é a ressonância magnética que demonstra dilatação ventricular, o tentório e os seios
venosos deslocados para cima, presença de um grande cisto na fossa posterior e hipoplasia do vermis cerebelar. Podendo ainda
estar associados a esse achados outras anomalias supratentorial como: agenesia do corpo caloso (figura 1).
 
 
 
A ultra­sonografia cerebral é útil para seu diagnóstico ainda em vida intra­uterina, com a vantagem de ser inócuo para o feto,
porém há necessidade do uso adequado de um transdutor, a fim de evitar resultados falso­negativos.
 
O tratamento cirúrgico da SDW permanece ainda hoje uma controvérsia. A ressecção das membranas do cisto foi muito utilizada,
porém existem resultados duvidosos. A derivação ventriculoperitoneal somente pode ocasionar herniação ascendente e ser fatal.
 
Atualmente, o tratamento mais aceito é o shunt cistoperitoneal, porém, este também, pode ocasionar complicações se o arqueduto
cerebral não é patente. O shunt cistoperitoneal pode ser suficiente na maioria dos casos, porém quando o arqueduto cerebral se
encontra comprometido o shunt duplo ventrículos laterais está indicado.
 
A SDW apresenta alta morbidade e mortalidade. A sua mortalidade é em torno de 22% a 24%, devido em parte as anomalias
cerebral e visceral associadas
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